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Ueber eine bestimmte Form der prim~ren com- 
binirten Systemerkrankung des Riickenmarks, 
im Ansehluss an einen Fall yon spastischer Spinal- 
paralyse mit vorherrschender Degeneration der Py- 
ramidenbahnen und geringerer Betheiligung tier 
Kleinhirn-Seitenstrangbahnen und der Goll'sehen 
Str~inge. 
Yon 
Prof. Dr. Ad01[ Striimpell 
in Leipzig. 
(Hierzu Tar. II.) 
In  einer friiheren Arbeit (dieses Archiv Bd. XI. Seite 27fig.) habe 
ich zwei F~tlle chronischer spinaler Erkrankung beschrieben~ bei wel- 
chen es sich um eine combinirte systematische Erkrankung mehrerer 
Faserzfige des Rfickenmarks, und zwar insbesondere der Pyramiden- 
bahnen~ der Kleinhirn-Scitenstrangbahn und der sogenannten Gol l -  
schen Strange handelte. Meine spi~teron Untersuchu~gen fiber die 
pathologische Anatomie der Tabes ffihrten mich zu der Anschauung, 
dass diese schon klinisch yon der Tabes grundverschiedenen Fitlle 
auch in pathologisch-anatomischer Hinsicht einen ausgesprochenen 
Gegensatz u derselben bildeten0 und ich sprach dahel" schor~ damals 
(dieses Archiv Bd. XII. Seite 769) die Vermuthung aus, dass es eine 
bestimmte Form der combinirten spinalen Systemerkrankung gebe, 
deren klinisches Krankheitsbild im Allgemeinen der yon Erb und 
Charcot  geschilderten ,spastischen Spinalparalyse" zu entsprechen 
scheine. Dutch die Mittheilung eines neuen, yon mir lange Zeit kli- 
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nisch beobachteten und vet Kurzem anatomisch untersuchten, hierher 
gehSrigen Falles, glaube ich zu der Kenntniss der in Rode stehenden 
Form der combinirten Systemerkrankung einen neuen Beitrag liefern 
zu kSnnen. 
Der Fall betrifft den einen der zwei Brfider Gaum,  deren Kran- 
kengeschichte ich schon frtiher, in meiner Arbeit fiber die ,,spasti- 
schen Spinalparalysen" (dieses Archly Bd. X. S. 711) erw~hnt habe. 
Der leichteren Uebersicht wegen lasso ich die wiehtigsten klinischen 
Angaben hier noch einmal in Ktirze folgen. 
Johann Friedrich Gaum, der jiingere dor beiden kranken Brfider~ stammt 
yon einem Yater ab, der ~aueh ein wenig gelEhmC" gewesen sein soil. Etwas 
N~hores hierfiber ist nioht zu erfahren. Sein zwei Jahre ~lterer Bruder ist seit 
1Engerer Zeit in fast ganz gleicher Weise erkrankt, wie er selbst (s. u.). Yon 
seinen eigenen Kindern und der zahlreichen, freilich zum gr6ssten Theil sehr 
jung gestorbenen Nachkommensehaft seines kranken Bruders, leidet Niemand 
an einer ~hnliehen Affection. - -  Patient selbst ist in der Jugend ganz gesund 
gewosen, his auf alle I/4- l/2 Jahr eintretende, ansoheinend ep il e pt isch e 
Kr~mpfe, welche auch sp~tor mohrmals wiedergekehrt sind. In seinen letz- 
ten Lebensjahren hat Patient~ soweit bekannt, nicbt mehr daran gelitten. Er 
ist Brunnenbauer und als solcher natfirlich Erk~itungen und Durehnassungon 
oft ausgesetzt gewesen. Im Jabre 1859 fiel er beim Arbeiten in einen Brun- 
nod, ohne abor irgend eine schwerere Verlotzung davonzutragon. Er hat ouch 
gleich bach dem Sturzo weiter gearbeitet. Kurze Zoit darauf soil aber soin 
Gang sich ver~ndert haben, worauf ihn zuerst seine Frau aufmerksam aohte. 
Seitdem soil sieh sein Zustand bis zum Jahre 1878, zu weloher Zeit cler 
Kranke zuorst yon mir in der hiesigen medieinisehen Klinik beobachtet wurde, 
nicht wesontlioh vergndert haben*). 
Die Untorsuchung des darnels 56 Jahre alton Kranken ergab folgenden 
Befund: Gutor allgemeiner Ern~hrungszustand, ormale Intelligenz. Patient 
solbst hat wenig subjective Beschwerden. Er klagt nur zuweilen fiber seinen 
Magen und tiber geringe, in der letzten Zeit zeitweilig auftretende rheuma- 
tische Sohmerzen in den Beinen. Sonst ist er ganz wohl und kr~ftig und hat 
noeh vor Kurzem, trotz seines eigenthtimlichen Ganges, einon Weg yon vier 
Stunden zurficklegen kSnnen. 
Die S chad elbi ldun g zeigt keine bemerkenswerthen Besonderheiton. 
Im G esicht keino L~hmungen; kein Nystagmus, keine SpraohstSrung, keine 
Sohlingboschwerden. Die oberon Ext remit~ten sind krEftig undinnor-  
maler Weise beweglich, zeigen aber eine deutliehe ErhShung der Sehnen- 
ref lexe (yon den Enden der Vorderarmknochon, yon den Sehnon des Biceps, 
*) giermit stimmt die SlO~t~r gemaohto Angabe s~ines noch lebenden 
~lteren Bruders nioht ganz iiberein, wonach die starke GehstSrung erst soit 
ca. 1870 auffallend geworden sein sell. Jodenfalls hat sioh des Leiden also 
sehr langsam und sehr allm~lig entwiokelt. 
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Triceps u. a. aus). Aueh in den unteren  Ext remi tEton  sind alle Bows- 
gungen mit ziemlichsr Kraft aasffihrbar, nur stoif und zaweilen verlangsamt 
durch (roflsctorisoh) eintrotende Muskoloontractionen. Boi dor raschoren Aus- 
fiihrung pass ivor  Bewegungen ist der sieh sofort einstellende r flectorische 
~luskelwiderstand sehr deutlich bemerkbar. - -  Die S e h n e n r e fl e x e sind an 
beiden Beinen iiusserst lebhaft: sehr starke Pa.tellarreflexe, aahaltendes Fuss- 
ph~inomen, Haut re f lexe  normal. Sens ib i l i t~t  vo l l s t~nd ig  far a l le  
Empf indungsqua l i t~ten  erha l ten .  Ham-  und Stuh lent leerung 
durchaus normal. Geschlechtliche P otenz noch erha l ten . -  Am meisten auf- 
fallend und hSchst charakteristiseh ist das Gehen des Kranken, welches in 
ausgesproehenster Weiss alle Eigenth~imliohkeiten des , re in spast i schen  
Ganges"  darbietot. Dot Kranke geht mit ziemlieh grossen and rasohen 
Sohritten, wobei clie Knieo aber fast gar nicht gebeugt, die Beine demnach 
fast ganz steif gohalten werdsn. Die F~isse troten nut mit dora vordoren 
Thoile tier Sohle, mit ihren Spi~zen, auf den Boden auf, da der ganze K6rper 
bei jedem Schritte durch die reflectorische Contraction des Gastrocnemius sin 
wenig in die H6he schnellt. Der KSrper sehein~ daher beim Gehen stets etwas 
nach vorniiber fallen zu wollen, und Patient ist genSthig~, ziemlieh rasehe 
Schritte zu machen, welche ihm weniger beschwerlich fallen, als absichtlich 
sehr langsames Gehsn. Die Fnssspitzen werden wegen der mangelnden Beu- 
gung im Knie (reflectorische Starre des Extensor cruris quadrieeps) niemals 
vollstKndig erhoben und streifen fast best~ndig den Fussboden. Auf den mit 
Sand bestreuten Wegen des Krankenhausgartens konnte man an den breiten 
Strichen im SaMe stets deutlich erkennen, we Gaum gegangen war! 
Der Kranke blieb mehrere Monate lang im Spiral, ohno dass sich an 
seinem Zustande Etwas i~nderte. Er wards dann entlassen nd kam, da er 
zu seiner schweren Bernfsarbeit nicht mshr fS, hig war, in das hiesige 
Armenhans. Der Liebenswtirdigkeit dos dirigirenden Arz~es daselbst, dos 
Herrn Dr. Lohse,  verdankte ich die l~ISglichkeit, den Kranken auch ferner 
im Auge behalten zu kSnnen. Ioh ham ihn in den folgenden Jahren, bis 
1884, wiederholt gesehen and ~ntersucht. Eine wesentliche Aenderung sei- 
nes Leidens trat nicht sin; nur klagte er, dass seb~e Beine langsam schwiicher 
wiirden, and dass er nicht mehr so welt gehen kSnnte, wie frfiher. Uebrigens 
machte or mit g~ilfe sines Stookes noch immer ziemlich weirs AusgS~nge in
die Stadt. Harnbeschwerden traten such jetzt nicht in bemerkenswerther 
Weiss ein. In tier zweiten g~lfte des Jahres 1884 zeigten sich die allmMig 
entstandenen sicheren Zeichen einer Lungentubercu lose .  Patient bekam 
Hasten und Auswurf, wnrde matter und schliesslich bettl~gerig. Eine volI- 
st/indige L~hmung der Beine trat aber either nioht sin. Patient konnte bis 
zuletzt alle Bewegungen im Bett ausfiihren. Wie weit die vorhandene 
Schw~che sehliesslich von dem SpinalMden, wie weir sic yon dcm schweren 
Allgemeinzustande abh~ngig war, liess sieh freilich zuletzt nicht mehr sicher 
entscheiden. Am 4. Februar 1885 starb'Patient unter allen gew6hnliehen 
Zeichen der fortschreitenden Lungenphthise. Die Sect ion  wurde von Herrn 
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Dr. V ie rordt  gemaoht, weloher so freundlieh war, Gehirn und Rfiokenmark 
in Mi i l ler 'seher LSsung ffir reich aufzubewahren. 
Pathologiseh-anatomiseher Befund. Bet der makroskopisehen Betrach- 
tung des frischen Gehirns und Riickenmarks konnto eigentlich gar niehts 
Krankhaftes mit Sieherheit wahrgonommen werden. Insbesondere ist hervor- 
zuheben, dass die allgemeine Bildung und GrSsse dor nerviison Centralorgane 
vollkommen ormal erschien und dams die Seitenventrikel des Gohirns nioht 
die geringsto ungow6hnlir Erweiterung zoigton. Die w eich e n H ~ u to des 
Gehirns und des Riickenmarks waren nirgonds besonders getriibt odor verdiokt: 
es bestand mithin keine Andeutung einer sogenannten chronisehen Meningitis. 
Ebenso waren auch die Riickonmarkswurzeln vSllig normal . -  huch naoh 
vollendeter tt~rtung der Organe in Mfi l ler 'seher LSsung traton die krank- 
haften Ver~nderungen in den Seitenstr~ngen des Riickenmarks nur undeutlioh 
horror, Me dass erst die mikroskop isehe  Untorsuchung (ungef~rbte 
Glyoerinschnitto, 5]igrosin, vor Allem aber Bohandlung der Schnitte naeh der 
vortrefflichen W o i g e r t'schen H~matoxylin methodo) oin richtiges Bild yon der 
Ausbreitung dor Erkrankung ab. 
Hiernach stellon sieh die Ver~nderungen im Riickenmark folgendermassen 
dar: Im untoren  Lendenmark  finder sich oine nicht sehr starke, abet voll- 
st~ndig deutliche Degeneration der boiden, das bekannte kloine Dreieok in 
den hinteron Soitenstr~ngen innehmendon Pyra  m i d e n bah n o n. In der ge- 
sammten fibrigen woissen Substanz ist eine ausgepr~gtero Erkrankung nicht 
sicher nachweisbar. Wahrscheinlich finder sich abor auch an dora vorderen 
Rande der Vorderstr~nge ein geringer Ausfall e inzo lner  Fasern ,  ebenso 
vielloicht in den mittleren und inneren Partien der Hinterstr~nge. Die graue  
Substanz  erscheint vollst~ndig osund: die Ganglienzollen, dam reiehe Fa- 
sernotz in den VordorhSrnern, die Einstrahlungen aus den Hinterstr~ngen in 
die HinterhSrnor sind vollkommen ormal~ ebenso die vordere Commissur. 
Im mi t t le ren  und oberon Londenmark  (Fig. 1, Taf, II.) ist die 
beiderseitige Erkrankung der PyS*) bereits starker, ale in dem untersten Ab- 
schnitte des Rfiokenmarks. Von dem vorderen Ende tier erkrankten Folder 
erstreokt sich oine sohmale, abet ganz deutliehe Randdegenerat ion  in bet- 
don Soitenstr~ngon nach vorne und seheint in den Vorderstr~ngen sogar noch 
etwas ausgebreiteter zu werdon. In den mittleren Partion der Hi n t e r s t r ~ n g e 
erschoinen die Anf~nge der Degeneration auch boreits etwas doutliohor; sio 
sind abor immerhin noch sehr schwach und nieht scharf abgrenzbar. Die bei- 
gegebene Abbildung kann diose Erkrankung daher nut in schematisoher An- 
doutung wiodergebon. - -  Die graue  Substanz  ist ebenso wie im unteren 
Lendenmark, vollst~ndig unvor~ndert. Uober has Verhalten dor Clarke'schen 
S~ulon s. u. 
*) Ieh gebrauche im Folgenden die schon in don friihoron Arbeiten be- 
nutzten Abkiirzungen PyS ~ Pyramiden-Soitenstrangbahn, PyV ----- Pyrami- 
den-Vorderstrangbahn, K1S ~ Kleinhirn-Soitenstrangbahn, CoS ~ Goll'sohe 
Strange im Halsmark. 
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Im unteren Brustmark  nimmt die erkrankte PyS den grSssten Theil 
der Hinterseitenstr~nge ein. Der Grad dor Erkrankung ist oin ziemlioh be- 
deutender; dooh ist es bemerkenswerth, dass auch hier~ ebenso wie im Lea- 
denmark, immerhin noch verhgltnissmgssig zahlreiche normale Fasern in den 
befallenen Abschnitten anzutreffen sind. Die Randdegeneration st in der oben 
geschilderten Weise deutlieh vorhanden. Die Hinterstrango erseheinen auch 
hier nieht vSllig normal, doch ist ihr Befallensein noah immer sehr gering und 
nicht deutlich abgrenzbar. Ueber die Beschaffenheit der C larke 'sehen 
S~,ulen ist es schwer, ein sicheres Urtheil zu f~llen. Sie sind fiberhaupt 
auffallend wenig hervortretend uhd nicht so scharf, wie gewShnlieh umschrie- 
ben. Im obersten Lendenmark ist die Anzaht ihrer Ganglienzellen relativ go- 
ring (in wenigen Schnitten mehr, als 6 - -8 ) ;  etwas Krankhaftes ist an den 
Zellen abet nieht naehweisbar. Im Brustmark werden dieselbea reiehlieher 
und sind seheinbar ganz normal. Aueh an den Nervenfasern zwischen den 
Zellen is~ eine sichere Veranderung nicht erkennbar; am ehesten kSnnte 
noch in dem inneren (medialen) Abschnitte der Clarke'schen Saulen eine 
Abnahme der Fasern vorhanden sein. - -  Im Uebrigen nichts Abnormes. 
Im oberen Brustmark  (Fig. 2) ist die Degeneration der PyS in glei- 
cher Weise, wie bisher, nachweisbar. Die nach aussen und corn yon der PyS 
vorhandene Erkrankung zeigt sieh hier schon entschieden als ein Befallensein 
der K1S. Beachtung verdient hier auch ein schmaler erkrankter Streifen in 
den Vorderst r~ngen zu beiden Seiten der Fissura anterior. Derselbe ist 
allot Wahrsoheinlichkeit nach als eine Erkrankung der PyV zu deutea. Die 
Degeneration i den H inters t rgngen ist entschieden etwas st~irker gewor- 
den. Sic betrifft thefts die medialen Absehnitte~ d. i. also bereits das Goblet 
der Goll 'sehen Strange, thefts noch die ~asseren Theile, insbesondere aueh 
die yon mir sogenannten ,,hinterea ~usseren Folder". Die Degeneration ist 
freilieh aueh hier iiberall noah reeht goring und nirgends ehr scharf um- 
sehrieben. - -  Graue Substanz normal. 
Die Ha lsansehwel lung  des Rfickenmarks (Fig. 3) zeigt ein bereits 
deutlieh ver~ndertes Bild. Vet Allem ist auffallend, dass die Erkrankung der 
PyS bier zwar noeh verhanden, abet doeh bereits entschieden im Abnehmen 
ist, weniger in Bet,'eft der Ausdehnung, als in Betreff des Grades der Dege- 
neration. Dagegen tritt die Erkrankung der nach aussen und corn yon der 
FyS gebogenen K1S am so mehr horror, obgleich auch hier noeh normale Fa- 
sern in Menge zu finden sind. In den Hinterstr~ngen fi der sieh jetzt neben 
der hinteren Fissnr ein ziemlich deutlieh abgegrenzter, mit der Spitze aach 
corn gerichteter degenerirter Keil, de m inneren Abs~hnitte der G oll'sehen 
Strange entsprechend. Die Keilstriinge zeigea nur in ihren hinteren ausseren 
Abschnitten eine sohwache Andeutung yon Erkrankung. - -  Graue Substanz~ 
Wurzelfasern etc. normal. 
Im obersten Halsmark (Fig. 4) oberhalb der Cervicalansehwellung 
ist die Erkrankung der PyS noeh undeutlicher und geringer geworden, gier 
iiberwiegt die freilich auch nicht sehr starke Degeneration der K1S, welche 
sich in einer sehmalen Randzone bis zur vorderen Fissur fortsetzt. In den 
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Hinterstr~ngen ist das Befallensein der Gell'sehen Strange ganz deutlich, 
und zwar erseheint der vordere Theil derselben etwas starker ergriffon, als der 
hinters. Auch in den hinteren aussereu Absohnitten tier Keilstri~nge ist nooh 
sin geringer Faserausfall nachweislich. 
Noch welter aufw~rts l~sst sieh die sehwache Degeneration dot Goll- 
sohen Strange bis zu den Kernen der letzteren in dor Oblongata verfolgen. 
Die Ganglion dor Kerne selbst sind unver~ndert. Aueh die Erkrankung dot 
K1S ist in der Oblongata n der sehon h'fiher (dieses Archly Bd. X. S. 686 
und Tafel VIII.~ Fig. 1~ 10) yon mir angegebenen Stelle nach vern yen don 
Oliven siohtbar. Dagegen h6rt jsdo naehweisliohe Degeneration der Pyrami- 
denbahn yon der Kreuzungsstelle derselben an welter nach oben vollsti~ndig 
auf. Schon die Querschnitte der Pyramidon selbst erseheinen vollst~ndig 
normal, ebenso die Querschnftte dutch don die Pyramidenbahn enthaltenden 
Absehnitt des I-Iirnsohonkelfusses. Im G ehirn konnte auch naeh der Hiirtung 
desselben weder in der innere~ Kapsel, noch in don Centralganglien, och in 
don motorischen Rindengebieten etwas Krankhaftos gofunden werden. 
Auf die histologisehen Einzelnheiten der Erkrankung bin ich nirgends 
n~her eingegangen, da dieselben in keiner Weiss yon dem bekannten Bilde 
dot systematisehen Degonerationen im Riiekenmark abweichen. Ueberall han- 
dolt es sich um sine einfache htropl~io der Fasern mit nachfolgsndor geringer 
Vermehrung des interstitiellon Gewebes. In den Gebieten der erkranl~ten 
Pyramidonbahn finden sieh mehrfach Qaersehnitte kleiner Gsfgsse mit ziemlich 
stark verdickten Wandungen - -  sin Befund, dessen seeund~re Bedeutung 
sehon l~ngst erkannt ist. 
Ueberblicken wir jetzt noch einmal das bisher Mitgetheilte, so 
stellt sich unser Fall in k l in i scher  Beziehung entscbieden als eine 
vollkommen ,,reine spastische Spinaiparalyse" dar. Der Kranke ist 
Jahre lang bis zu seinem 3'ode genau i~rztlicb beobachtet worden, 
und bis zuletzt besehrlinkten sich alle Krankheitserseheinungen auf
das motorische Goblet, bis zuletzt handelte es sieh aussehliesslieh 
um eine, mit einer sehr betracbtlichen Steigerung der Sehnenreflexe 
einhergehende motorische Schwache der unteren Extremiti~ten, wii, h- 
rend trophische StSrungen, SensibilitatsstSrungen u d Anomalien der 
Blasen-, Mastdarm- und Geschlechtsfunctionen bis zuletzt vollst~tndig 
fchlten. Ja, sogar auf motorischem Gebiete war eigentlich die Stei -  
gerung der Sehenre f lexe  lange Zeit das e inz ige k rankhaf te  
Symptom,  auf welches alle sonstigen St(irungen (die Erschwerung 
der passiven Bewegungen, die Verltnderung des Ganges) unmittelbar 
zurtiekgeffihrt werden konnten*). Erst in der letzten Zeit der Krank- 
*) lqgheres hiorfiber finder man in meiner Arbeit ,,Zur Kenntniss tier 
Sehnenreflexe" (Doutschos Archly ffir kiln. Medicin, Bd. XXIV. S. 182flg.). 
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heir trat eine wirkliche Abschw~tchung der motorischen Kraft in den 
Beinen hervor, welehe aber so gering blieb, dass der Kranke bis kurz 
vor seinem Tode noch immer eine Strecke welt allein gehen konnte. 
gerber konnte er, wie in der grankengesehichte angegeben, trotz 
seines ,,spastisehen Ganges" .~:oeh einen Weg yon mehreren Stunden 
ohne besondere Mfihe machen. In derartigen F~tllen erseheint es 
daher in tier That, wie ieh schon frfiher (a. a. O.) vorgeschlagen 
habe, richtigcr, anstatt yon einer spastisehen Paralyse, yon einer 
spast i schen  Pseudopara lyse  resp. Pseudoparese  zu spreehen, 
da die willk~irtiehen Bewegungen dutch die mit ihnen zusammen stets 
eintretenden refleetorisehen Muskelspannungen gehemmt werden und 
dadureb unvollkommener seheinen, als sie es in Wirkliehkeit sind. 
Wenn unser Fall somit zu Lebzeiten de~ Kranken als typisches 
Beispiel der spastisehen Spinalerkrankung im Sinne Erb 's  und Char-  
co t ' s  gelten konnte, so war hiermit eine s ichere  anatomische Dia- 
gnose doch noeh nieht gewonnen. Zwar wurde selbstverstandlieh 
auch an eine Mtigliehkeit ether, der Annahme der genannten Autoren 
entsprechenden ,,primiiren Seitenstrangsklerose c( g daeht, doeh muss- 
ten, soweit die bisherigen spiirllchen anatomisehen Erfahrungen ein 
Urtheil gestatteien, aueh andere M6gliehkeiten in Betracht gezogen 
werden. Namenttieh schien uns das Vorhandense~n ether mul t ip ten  
Skl erose (cf. Chareot ,  Lecons, tome II. p. 294), ausserdem abet auch 
das Bestehen eines ehron ischen t tydrocepha lus  (cf. R. Scha lz ,  
Deutsehes Archly ffir klinische Mediein, Bd. XXIII. S. 851) oder aueh 
eines Hydromye lus  (el. meinen Fall, Dieses Archly Bd. X. S. 695) 
nicht sicher ausgesehlossen werden zu kOnnen. 
Dem gegeniiber ergab nun aber die anatomische  Untersu-  
chung des R i i ckenmarks  in der That als Hauptbefund eine Er- 
krankung der Seitenstr/i.nge, deren prim~trer Charakter nicht in Zweifel 
gezogen werden kann. Denn, auch abgesehen yon dem Umstande, 
dass weder in dem oberen Abschnitte des Riickenmarks, noch in dem 
Ilirnstamme, noch in den Hemisph/~ren ein Krankheitsherd zu finden 
war, yon dem die Seitenstrangaffection als secund/~re absteigende 
Degeneration h/~tte abh•ngig sein k6nnen, so spricht schon die eine 
Thatsache mit yeller Sicherheit f/ir die prim~tre 1'qatar der Seiten- 
strangerkrankung, dass n~tmlieh diese letztere, im Lendenmark be- 
ginnend, im obersten Halsmark ihr Ende erreicht. Von dem Beginne 
der Pyramidenkreuzung an wetter nach aufwi~rts zeigte die Pyrami- 
denbahn nicht mehr die geringste nachweisliche Veranderung, ein 
Verhalten, welches sich selbstverst/indlich nieht mit der Annahme 
irgend eines h~her gelegenen grankheitsherdes vereinigen lasst. Was 
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nun aber die speciellen Abschnitte der Seitenstriinge betrifft, welche 
in unserem Falle erkrankt waren, so lehrt schon ein fifichtiger Bliek 
auf die Abbildungen, dass es sich hierbei in erster Linie zweifellos 
um die Pyramidenbahn handelt. Dieselbe ist zwar lange nicht in 
ihrer gesammten Fasermasse, aber im Lenden- nnd im Brustmark 
doch in ihrer ganzen Querausdehnung ergriffen. Im Halsmark da- 
gegen nimmt der Grad der Erkrankung schon merklich ab und, wie 
soeben schon erwahnt, ist yon dem Beginne der Pyramidenkreuzung 
an nach aufw~rts die Pyramidenbahn sicher vollstitndig normal. 
Allein die Erkrankung der Seitenstrange beschriinkt sich augen- 
scheinlich nicht ausschliesslich auf die PyS. Auch die nach aussen 
und vorn yon derselben gelegenen Abschnitte, welche der K le inh i rn -  
Se i tenst rangbahn entsprechen, erscheinen nirgends vollstitndig 
normal und yon der erkrankten PyS so deutlich abgegrenzt, wie man 
dies z. B. bei einer secund~ren absteigenden Degeneration einer PyS 
oder in einem reinen Falle yon amyotrophischer Lateralsklerose sieht. 
Besonders hervorzuheben ist aber, dass die Erkrankung der KIS, zwar 
fiberhaupt gering, doch in den oberen  Abschnitten des Riickenmarks 
entschieden verhliltnissm~issig stltrker ist, als in den unteren. Sie 
reicht jedenfalls viel welter nach aufwlirts, als die Erkrankung der 
PyS, und liess sich bis zum Beginne der Corpora restiformia ver- 
folgen. 
Zu der Erkrankung der beiden genannten Fasersysteme gesellt 
sich weiter aber noeh eine, zwar ebenfalls geringe, abet doch voll- 
standig deutliehe Degeneration der Go l l ' sehen  St range  hinzu. 
Dieselbe beginnt oben an den sogenannten Kernen der GoS, ist im 
obersten Halsmark und in der Cervicalanschwellung verhiiltnissm~ssig 
am meisten ausgepragt, wird dann aber nach unten zu rasch undeut- 
licher. Einzelne degenerirte Fasern in den Hinterstrlingen finden sich 
zwar aller Wahrscheinlichkeit nach noch his zum Lendenmark vor, 
doch handelt es sich nicht mehr um die Erkrankung eines geschlosse- 
hen Bfindels, sondern, wie gesa~t, nut noch um einzelne Auslaufer. 
In den ttipterstrangen nimmt also die Erkrankung ebenso wie die Dege- 
neration der K1S, abet im Gegensatz  zu der A f fec t ion  der  PyS,  
yon oben nach unten zu ab. 
Endlich ist noch der sogenannten , ,Randdegenerat ion  (' Er- 
w~hnung zu thun, welche sich fast in der ganzen Ausdehnung des 
Rtiekenmarks, am deutlichsten im Lenden- und Brustmark vorfindet. 
Dass sie als ein h~ufiger Befund bei den verschiedensten Erkrankun- 
gen des Rfickenmarks auftritt, ist lange bekannt. Ueber ihre Bedeu- 
tung lasst sich abet noch kein sicheres Urtheil f~llen. Von einzelnen 
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Untersuchern ist sie als Folge einer bestehenden .chronischen Me- 
ningitis c' aufgefasst worden. Die verdiekten Meningen sollen angeb- 
lieh theils ,,dureh Draek", theils dureh ,eine Fortpflauzung der Ent- 
zfindung per eontignitatem" die Pasern in den benaehbarten Rand- 
gebieten des R~iekenmarks zur Atrophie bringen. Ieh habe schon 
frfiher (dieses Arehiv Bd. XII. S. 762) auf das Unwahrseheinliehe 
dieser Annahme aufmerksam gemaeht. In unserem Falle kann bier- 
yon erst recht nieht die Rede seth, da in der That jede Spur einer 
,ehronisehen Meningitis", d. h. einer Verdiekung der weiehen R/ieken- 
markshaute fehlte. Zum Theil ist die Randdegeneration jedenfalls 
mit der Erkrankung der I(1S identiseh, da letztere oft reeht weir 
naeh vorn reiehen kann. Andererseits betrifft die Degeneration am 
vorderen und noeh mehr am inneren Rande tier Vorderstr~nge wahr- 
seheinlich ganz oder wenigstens zum Theil aueh die Pyramiden-  
Vorders t rangbahn,  deren Erkrankung, wie aus zahlreiehen an- 
deren Beobaehtnngen (vergl. z B. dieses Archly Bd. XI. S. 53) her- 
vorgeht, hitufig (wenn eine Pyu tiberhaapt vorhanden ist, sogar 
wahrseheinlieh immer) gleiehzeitig mit einer systematisehen Degene- 
ration der PyS naehweisbar ist. i/etrifft die Randdegeneration ausser 
den zu der KIS und PyV gehSrigen Fasern noeh andere Elemente, 
so handelt es sieh u. E. am wahrseheinliehsten aueh hierbei um einen 
primar (resp. seeundSor bet auf oder absteigender seeund'Xrer Dege- 
neration) erfolgenden Untergang bestimmter, an der Peripherie des 
Riiekenmarks gelegener Faserzfige. Ueber die nahere Bedeutung dieser 
letzteren ist freilieh noeh Niehts bekannt. 
8omit sehen wir also, class sich die oben mitgetheilte Beobaeh- 
tung in anatomiseher Beziehung als eine eombin i r te  Systemer -  
k rankung darstellt und zwar vorzugsweise als eine primlire Erkran- 
knng der Pyramidenbahn,  in geringerem Grade aber gleiehzeitig 
auch tier K le inh i rn -Se i tenst rangbahn and der sogenannten 
Go l l ' sehen St range.  Die Besehr~nkung tier Erkrankung auf die 
bekannten Absehnitte des Rtiekenmarksquersehnittes, die Symmetrie 
der Erkrankung in beiden Hitlften desselben, das Fehlen aller son- 
stigen Krankheitsherde, von denen die Strangerkranknng seeundar 
abhlingig sein k6nnte, seheinen uns jeden Zweifel an tier prim~tr- 
sys temat i sehen Natur der Affection unmiiglieh zu maehen. In 
k I i n i s e h e r Beziehung kommt naeh unseren bisherigen Kenntnissen ur 
die Degeneration der PyS in Betraeht. Jedenfalls wiissten wir nieht 
eta einziges grankheitssymptom zu nennen, welches auf die geringe 
Betheiligung der t~:IS and tier Goll 'sehen Strange zu beziehen ware 
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(~heres s.u.). Mit dor Erkrankung der PyS h~ngen aber wohl mit 
Sicherheit die za Lebzeiten des Kranken beobachteten spastischen 
Erscheinungen d. i. die Steigerung der Sehnenrefiexe und die m~ssige 
Parese der unteren Extremiti~.ten zusammen. In dieser BeziehUng 
muss es nur auffallen, dass die ietztere trotz der anscheinend ziemlich 
starken Betheiligung der PyS im Brustmark und im Lendenmark bis 
zum Tode des Kranken so goring blieb. Zwar waren, wie oben be- 
merkt, all alien Stellen der PyS immerhin noch zahlreiche normale  
Fasern vorhanden, so dass das Fehlen einer starkeren Parese der 
unteren Extremitfiten icht gerade Unerkl~rIich ist. Jedenfalls zeigt 
abel" unser Fall auf's Neue, wie unmSglieh es his jetzt ist, aus der 
scheinbaren I tensiti;tt der an a t o m i s che n Erkrankung einen Schluss 
auf den Grad der vorher bestandenen klinischen Erscheinungen zu 
ziehen, zumal im Gegehsatz zu dem oben beschriebenen Faiie auch 
andere Beobachtungen vorliegen, bei denen trotz ebenfalls nut mittel- 
starker Degeneration der PyS eine~volistandige Paraplegie bestaud. 
Die Erwagnng dieses Umstandes gewinnt noch an Interesse, wenn 
man die Frage aufwirft, ob auch wirkiieh alle in dem Geb ie te  der 
PyS gelegenen Fasern physiologisch gleichwerthig sind, eine Frage~ 
welche uns namentlich auch im Hinblick auf das Verh~ltniss zwisehen 
spastischen und Liihmungserscheinungen bereehtigt zu sein scheint. 
Wie in der Krankengeschichte unseres Falles besonders hervorgehoben 
ist, bestaud zu einer Zeit, wo eigentlich noch gas" ke ine  motorische 
Schwi~che in den unteren Extremiti~ten nachweisiich war, bereits eine 
ausserst lebhafte Steigerung der Sehnenrefiexe mit alien ihren Folgen. 
Ein derartiges Verhalten, welches ich auch an anderen Kranken einige 
Male beobachtet babe*), legt doch entschieden den Gedanken nahe, 
dass die Steigerung der Sehnenrefiexe nicht yon einer Erkrankung 
des" motorischen Fasern selbst d i. also der PyS-Fasern im engeren 
Sinne abh~ngig sein kSnne. Mit anderen Worten: die hemmenden 
Erregungen, deren Wegfall erst die abnorme Steigerung der Sehnen- 
reflexe bewirkt, gelangen anseheinend nieht dutch die eigentlichen 
motorisehen Fasern, sondern auf besonderen Bahnen zu den die Re- 
flexeentren bildenden motorisehen Ganglienzellen der VorderhOrner. 
Hiernach wfirden also ira Gebiete der PyS zungchst zwei Paser- 
arten zu unterscheiden sein: die eigentlieh motorisehen, zur grossen 
cortico-museuiaren Hauptbahn gehSrigen Fasern uM die reflexhem- 
menden Fasern. Wollte man annehmen, dass sowohl die rein moW- 
*) Vorgh hieriiber meine Angaben im deutschen Archly fiir klinische 
Medioin, Bd. XXIV. S. 186fig. 
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rischen, als auch die reflexhemmenden Erregungen dutch d iese lben 
Fasern geleitet wfirden, so rntisste man die weitere Voraussetzung 
machen, dass die Fasern bei ihrer Erkrankung fiir die eine Art der 
Erregung noch leitungsfahig blieben, wahrend sie ffir eine andere Ar~ 
der Erregung ihre Leitungsfi~higkeit bereits verloren h~tten. Eine 
sichere Entseheidung, welehe dieser Ansichten die richtige sei, ist frei- 
lich zur Zeit nicht mbglich. Uns erscheint aber die zuerst ausge- 
sprochene als die annehrnbarere. 
Durch den Naehweis der gleichzeitigen Erkrankung mehrerer Fa- 
sersysteme des Rfickenmarks chliesst sich, wie bereits erwahnt, der 
oben rnitgetheilte Krankheitsfall an die beiden frfiher (dieses Archiv 
Bd. XI.) yon rnir beobachteten Falle cornbinirter Systernerkrankung 
an, und ich glaube jetzt behaupten zu kbnnen, dass man die in Rede 
stehenden drei Falle als zu einer ganz best imrnten und beson- 
ders abzugrenzenden Form der cornb in in i r ten  Systerner-  
k rankung des Rf ickenrnarks gehbr ig  betrachten muss. 
In anatorn ischer  Hinsieht handelt es sich vorherrschend urn die 
Erkrankung dre ie r ,  irn Wesentlichen jedenfalls aus langen Fasern 
bestehenden Fasersysterne des Rfickenrnarks: der Pyrarn idenbahn 
(PyS und PyV), der K le inh i rnse i tenst rangbahn und der Goll- 
schen Strange.  In den aasgebildeten Fallen finder man diese drei 
Systerne gleichzeitig in mehr oder weniger hohern Grade erkrankt, 
wahrend in den geringer entwickelten Fallen die Degeneration in 
einern oder in zweien dieser Systeme nocb gering ist oder sogar ganz 
fehlen kann. Die einzelnen Systeme rkranken also wenigstens in tier 
Regel nicht gleichzeitig, sondern nach einander, wobei in zeitlicher 
Beziehung wahrscheinlieh grosse Verschiedenheiten vorkommen. Fast 
irnmer scheint abet die Pyrarn idenbahn zuers t  zu erkranken, denn 
die Degeneration derselben ist gew~hnlich am starksten und auch die 
klinischen Symptorne (s. u)  weisen auf ihr fr~ihes Befallenwerden bin. 
Die Affection ist im Allgemeinen vollkommen syrnrnetrisch in beiden 
Halften des Rfickenmarks; kleine Unterschiede rnbgen in dieser Be- 
ziehung freilich vorkommen. Ist eine PyV fiberhaupt vorhanden, so 
erkrankt sie gleichzeitig mit der PyS, was mit dern systernatischen 
Charakter tier Erkrankung vollstandig fibereinstimmt. 
Die K le inh i rnse i tenst rangbahn findet man gewbhnlich etwas 
weniger stark erkrankt, als die PyS. Die kranke Region bildet ent- 
weder nut die nach aussen yon tier PyS gelegene Randzone der 
Seitenstrange, oder zeigt zuweilen auch nach vorn zu (vet der PyS) 
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eine deutliche Verbreiterung, wie man dies ge~vShn|ich bei der secun- 
dliren aufsteigenden Degenerationder KIS sieht. Das letztere ger- 
halten (s. besonders Fig. II., 1, 2 und 3 auf Taf. I. yon Bd. XI. dieses 
Archivs) muss deshalb besonders hervorgehoben werden, well dieses 
knopffSrmige am vordereu Ende der KIS gelegene Gebiet vielleicht 
eine gesonderte Stellung einnimmt und gar nicht zu der KIS im 
eigentlichen Sinne des Wortes gehSrt. Sollte sich diese yon Bechterew 
(Neut. Ctbl. 1885, No. 15) gemachte Angabe bestatigen, so mfisste man 
demnach annehmen, dass die betreffenden Fasern bei der in Rede 
stehenden Form der combinirten Systemerkrankung zuweilen gleich- 
zeitig mit der echten K1S erkranken, in anderen Fallen abet (wie in 
dem jetzt mitgetheilten, ebenso aueh in meinem erstenFalle, dieses 
Archly Bd. XI., S. 32 und Tar. I., Fig. 1, 1--4) verschont bleiben. 
Die Erkrankung der H in ters t range  ist in allen bisher un- 
tersuchten Fallen im Ha lsmark  am deutlicbsten und betrifft hier 
zunachst den meist sehon ~tusserlich abgrenzbaren Bezirk der soge- 
nannten Go l l ' sehen  Stri~nge. Ueber die nahere systematische 
Stellung und Bedeutung der in den GoS enthaltenden Fasern sind 
unsere Kenntnisse bekanntlich noch in vieler Beziehung liickenhaft. 
Sicher scheint zu sein (S inger,  Kahler) ,  dass ein Theil der Fasern 
aus den hinteren Wurzetn der untern Abschnitte des Rfiekenmarks 
bis zum Lendenmark hiuab stammt, indem die in den Hinterstrangen 
anfwarts verlaufenden Fasern allmalig immer mehr in die Mitte ge- 
drlingt werden und im Halsmark auf diese Weise den medialen Ab- 
schnitt der Hinterstrange d. s. eben die ,,Goll 'schen Strange" ein- 
nehmen. Ob daneben abet nicht auch noch andere Fasern in den 
GoS enthalten sind, ist nicht bekannt. Die Befunde fiber die Aus- 
breitung der systematisehen Degeneration der GoS in unseren Fallen 
stimmen mit der oben erwahnten Anschauung zum Theil gut fiberein. 
So siet~t man namentlich an den keineswegs schematisirten Abbil- 
dungen Fig. II., 1--6 atff Tafel L Bd. XI. dieses Arehivs sehr deut- 
lich, wie die Degeneration der GoS nach unten zu immer mehr und 
mehr auseinander weicht und im Lendenmark (Fig. II., 5 and 6) 
schliesslich die mittleren, der sogenannten Wurzelzone angahSrigen 
Gebiete betrifft. Aueh in unserem ersten Falle (a. a. O. Tafel I., 
Fig. 1) sind ahnliche Verhaltnisse vorhanden; nur liegt der erkrankte 
Bezirk tier Hinterstrange im Lendenmark (Fig. 1, 8)mehr nach h in-  
ten,  als in dem anderen Falle. gqorauf diese •ersehiedenheiten be- 
ruhen, lasst sich zur Zeit noch nicht sagen. Wahrscheinlieh ist die 
MSglichkeit ind iv idue l le r  Abweichungen in tier Lage der ein- 
zelnen Fasergebiete in Betracht zu ziehen, wie dies ja z. B. yon der 
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Pyramidenbahn hinl~.nglich bekannt ist. - -  In unserer dritten, oben 
verSffentlich~en Beobaehtung, ist die Erkrankung der GoS offenbar 
erst in ihren Anf~ngen vorhanden. Vollkommen deutlich abgegrenzt 
ist sie nut im Halsmark. Nach unten zu wird sie rasch undeutlicher. 
Die einzelnen sicher auch in den unteren Absehnitten der Hinter- 
strange degenerirten Fasern nehmen bier keinen umschriebenen Be- 
zirk mehr ein, so dass es unm6glich war, yon der Ausbreitung der 
Erkrankung auf den kleinen Figuren ein wirklich getreues Bild zu 
geben. Immerhin erkennt man aber doch, dass im Lendenmark 
(Fig. I) die meisten degenerirten Fasern wiederum vorzugsweise im 
Gebiete der Wurzelzone zu liegen scheinen. 
Ausser den GaS ist aber noch ein Abschnitt der ginterstrange 
zu erwahnen, welcher bei unserer combinirten Systemerkrankung often- 
bar nicht selten mit ergriffen wird, namlich die yon mir so genann- 
ten h in teren  ausseren  Fe lder  (Bd. XI., S. 70). Oass diesen Ab- 
schnitten tier Hinterstr'~Dge ine selbstst~ndige Stellung zukommt, 
musste sich mir bei der Untersuchung erkrankter Rfickenmarke rge- 
ben, und es freut reich daher, dass meine Ansehauung dnrch die ent- 
wickelungsgesctlichtlichen Untersuchnngen B e ch t e re w's*) vollkom- 
men bestatigt wird. Die Erkrankung dieser Felder, oder wenigstens 
eines Theiles derselben, finder sich neben der Degeneration der GoS 
in allen meinen drei Fallen. Am deutlichsten sieht man sie in Fig. I., 
1--4 nnd Fig. II., 2 auf Tafel I., Bd. XI. In dem obigen dritten 
Falle ist die Erkrankung der hinteren ausseren Felder, ebenso wie 
die Erkrankung der GoS sehr gering, abet doch in Fig. 3 und 4 
ebenfalls gut zu erkennen. Die Abgrenzung der genannten Bezirke 
ist his jetzt am sichersten mSglich im t Ia l smark ;  die Lage der ana- 
logen Gebiete in den nnteren Absehnitten des Rfickenmarks l~sst sieh 
vielleicht aus tier Ausbreitung tier Degeneration bei der Tabes er- 
schliessen (s. Bd. XII. dieses Archivs, S. 765). Wahrscheinlich kern 
men aber auch bier geringe individuelle Abweichungen vor. Bei tier 
jetzt besprochenen Form der combinirten Systemerkrankung ist die 
Degeneration der betreffenden Faserzfige im Lendenmark noch nicht 
beobachtet worden. 
Ausser der bisher vorzugsweise berficksichtigten Ausdehnung des 
anatomischen Processes auf den verschiedenen Querschnitten des 
Rfiekenmarks, mfissen wir abet jetzt noch eine charakteristische Eigen- 
th~imlichkeit der Erkrat;kung erw~hnen, welche sieh auf ihre Aus- 
b re i tung  in der L~nge der e inze lnen Fasersys teme bezieht. 
*) ]:qeurologiscbes Centralblatt, 1885; No. 2, S. 31. 
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Betrachten wir mit Rficksicht hierauf die Degeneration der drei haupt- 
s~ichlich der Degeneration unterliegenden Systeme~ der PyS, der K1S 
und der GoS, so ergiebt sich Folgendes. Die Erkrankung der Pyra -  
midenbahn findet sich ausnahmslos schon im unteren Lendenmark. 
In der Lendenanschwellung und im unteren Brustmark, zuweilen auch 
noch im Halsmark ist sie am stlirksten ausgebildet, nimmt dann aber 
nach oben hin rasch ab and hSrt in allen bisher beobachteten F~llen 
spatestens an der Pyramidenkreuzung auf. In meinem ersten Falle 
reichte sie in ziemlich starkem Grade nach aufwi~rts bis in's oberste 
Halsmark hinein. In dem zweiten Falle war sie im Lendenmark und 
im Brustmark sehr ausgepragt, setzte sich dana zwar auch noch in's 
Halsmark fort, abet doch entschieden schon mit abgeschwiichter In- 
tensitat. In dem obigen dritten Fa|le endlich ist die auch im Lea- 
den- und Brustmark erst mittelstark entwickelte Degeneration bereits 
in der Halsanschwellung sehr gering und hSrt schon im oberen Hals- 
mark ganz auf. Hieraus ist also ersichtlich: dass die Atrophie die 
einzelnen Fasern nieht in ihrer gesammten Liinge g|eichzeitig befs 
s()ndern an ihrem unteren Ende, d. h. also, da.die grossen Ganglien- 
zellen in den Vorderhiirnern des Lendenmarks vSllig normal sind, 
wahrscheinlich am Austritte der Fasern aus den Ganglienzellen an- 
fi~ngt und von hier sich allms welter nach oben fortsetzt. Die 
pr im~re  sys temat i sche  At roph ie  der Pyramidenbahn ist 
a lso eine au fs te igende Degenerat ion .  
Gerade das umgekehrte Verh~ltniss bietet die Erkrankung der 
K1S und der GoS dar. Die KIS semen nut im ersten Falle in ihrer 
ganzen Ausdehnung~ ja sogar mit Betheiligung der hinzugehSrigen 
Ganglienzellen in den Clarke 'schen S~ulen erkrankt zu seth. In 
dem zweiten und ebenso in unserem jetzigen dritten Falle ist die 
Degeneration der KIS zweifellos im Halsmark am sti~rksten nd nimmt 
nach unten bin rasch betr~chtlich ab. Die Untersuchung der Oblon- 
gata in dem letzten Falle hat ausserdem gezeigt, dass sich die Er- 
krankung der K1S his in die Corpora resiiformia hinein verfolgen 
lasst. In den Go l l ' schen  Stri~ngen zeigten sichdieAnfi~nge ihrer 
Erkrankung stets unmittelbar unter ihren Kernen im Beginne der Ob- 
longata. Im Halsmark war ihre Affection in allen F~lien am aus- 
gepri~gtesten; ach unten zu nahm sie immer mehr und mehr ab, am 
raschesten in unserer letzten Beobachtung, bet welcher die Erkran- 
knng der GoS offenbar noch sehr gering war. Demnach ist die pr i -  
mate  sys temat i sche  At roph ie  der K le inh i rn -Se i tenst rang-  
bahn und der Go l l ' schen  Stri~nge eine abste igende Dege-  
nerat ion .  u man die soeben hervorgehobenen Thatsachen 
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mit dem bekannten Verhalten der seeund~ren systematischen De- 
generationen, so finder man sofort den grunds~tzlieheu Gegensatz der 
beiden Degenerationsformen: die Py-Bahn degenerirt secund~r  in 
abste igender ,  p r imar  in au fs te igender  R ichtung,  die KlS 
und die GoS degeneriren seeundS, r in au fs te igender ,  primi~r in 
abste igender  R ichtung.  
Wenn durch das bisher Mitgetheilte die anatomisehen EigentMim- 
lichkeiten nnserer eombinirten Systemerkrankung hinlanglicb seharf 
charakterisirt sind, so fragt es sieh jetzt, welche k l in i schen Sym- 
ptome den anatomischen Ve.randerungen entsprechen nd ob es 
mSglich ist, aus ihuen die anatomische Diagnose schon bei Lebzeiten 
des Kranken zu stellen. So weir die bisherigen Erfahrungen reichen, 
darf man hierauf antworten, dass das klinische Krankheitsbild, wel- 
ches dutch den besprochenen a atomischen Process hervorgerufen wird, 
im Wesentlichen dem Symptomencomplexe der , , spast i schen  Spi- 
na lpara lyse  ~' entspricht. Sowohl die klinischen, wie die ana~omi- 
sehen Erfahrungen spreehen daffir, dass die Erkranknng wenigstens 
in der Regel mit einer Degeneration der Pyramidenbahnen im Rfieken- 
mark beginnt, yon dem Austritte der Fasern aus den Ganglienzellen 
tier VorderhSrner an welter nach oben steigend. Die Erkrankung 
beginnt im Lendenmark und betrifft also jedenfalls zunaehst die mit 
den unteren Extremitaten i  Zusammenhang stehenden Fasern. Dem- 
gemliss zeigen sich die ersten klinischen Symptome auch in den Bei- 
hen und bestehen in einer, mit lebhafter Erh6hung der Sehnenreflexe 
verbundenen Parese derselben. Wit haben bereits oben ausgeftihrt, 
wie die spastischen Symptome und die eigentliehe motorische Parese 
nicht immer Hand in Hand zu gehen brauchen. Sehliesslich tritt 
aber wohl in allen Fallen, entweder rascher oder langsamer, eine 
wirkliehe Lahmung der unteren Extremitaten ein, welehe zu vSlliger 
Gchunfahigkeit ffihrt. Die mannigfachen spastischen Erscheinungen 
dauern dabei fort und ich habe bereits fi'tiher erSrtert, wie dieselben 
zum Theil reflectorischen Ursprungs sind, zum Theil vielleicht auch 
auf directen Reizungsvorg~ngen in den motorischen Fasern zu be- 
ruben seheinen (a. a. O. Bd. XI. S. 49fig.). 
In den Fallen, we sich die Degeneration der Hauptsache nach 
auf die Pyramidenbahu besehr~nkt, wie in der obigen Beobaehtung, 
tritt das reine Bild der yon Charcot  und Erb aus klinischen Griin- 
den als besondere Krankheitsform geforderten ,,spastischen Spinal- 
paralyse" hervor. Werden aber noeh andere Fasersysteme rgriffen, 
so mfissen natfirlieh aueh die Symptome mannigfaltiger werden. In 
dieser Beziehung 15~sst sich aber erst sehr wenig Genaueres agen. 
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So kennen wir namentllch bis jetzt noch kein einziges Symptom, wel- 
ches auf die Betheiligung der KIS hinweisen kSnnte. Ob die Erkran- 
kung dieser Bahn auch zu den spastisciien Erscheinungen in Be- 
ziehung steht, ist noch ganz ungewiss und ebenso erscheint uns die 
Yermuthang, dass die oben erwahnte vielleicht eine selbststandige 
Bedeutung besitzende vordere Verbreiterung der K1S sensible Fasern 
enthalte, durch die bisherigen pathologischen Erfahrungen keineswegs 
gestiitzt zu werden (vergl. z. B. dieses Archiv, Bd. X. S. 695). In 
unserem zweiten Falle (a. a. O. Bd. X., S. 55) schien die Sensibilitat 
freilich herabgesetzt u sein; da es sich aber um eine alte marastische 
Frau handelte~ kann die Beobachtung in dieser Hinsieht nicht recht 
verwerthet werden. Bei tier Tabes findet man die KIS und insbeson- 
dere den betreffenden Theii derselben in tier Regel vSllig normal, 
auch in solchen Fallen, welche zu Lebzeiten der Kranken ausgespro- 
chene St~rungen der Sensibilitat gezeigt haben. - -  Auf die Bethe i -  
l igung der f i in ters t r i~nge scheint mir bis jetzt nut ein Symptom 
hinzuweisen, die St(irung in der Innervation der Harnb lase .  Dent- 
liche Harnbeschwerden bestanden ur in meinen beiden ersten Fallen, 
bei welchen auch die Erkrankung der GoS schon ziemlich weit fort- 
geschritten war. Immerhin traten sie in dem ersten, genau beobach- 
teten Falle viel sparer auf, als die spastische Parese der Beine, ein 
Umstand, welcher ebenfalls daffir sprieht, dass die Degeneration der 
GoS erst in den spateren Stadien der Krankheit eintritt. 
Trotz des verhaltnissmassig sehr scharf charakterisirten klini- 
schen Krankheitsbildes unserer combinirten Systemerkrankung dfirfte 
aber doch die D iagnose  derselben zu Lebzeiten der Krankeu bis 
jetzt noch kaum mSglich sein. Zwar wird man in den Fallen spina- 
ler Erkrankung, welche in der Form einer reinen spastischen Para- 
lyse ohne Sensibilitatsstiirungen auftreten, stets an die MSglichkeit 
einer primaren systematischen Affection der Pyramidenbahnen denken 
und wird auch etwa hinzutretende B|asenstSrungen und dgl. auf die 
Combination der Seitenstrangdegeneration mit einer Affection der 
Hinterstrange, speciell der Goll 'schen Strange, beziehen kSnnen - -  
eine vollkommene Sicherheit wird eine derartige Diagnose zur Zeit 
aber noch niemals erlangen kSnnen. Denn zahlreiche andere Erkran- 
kungen des t~i ickenmarks--transversale Myelitiden, die multiple 
Sklerose, Hydromyelie u. a. - -  k(innen zu durchaus ahnlichen Sym- 
ptomencomplexen fiihren. In dieser Hinsicht wird erst eine welt aus- 
gedehntere klinisch-anatomische Erfahrung, als sie bisher vorliegt, 
nSthig sein, um die diagnostisehen Unterschiede zwisehen den einzel- 
hen, einander oft so ahnlichen Krankheitsbildern erkennen zu lassen. 
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Wahrscheinlich wird sich abar auch dann die Diagnose weniger auf 
das Bestehen einzelner bestimmter Symptoma, als vielmehr, wie bei 
allen fibrigen combinirten Systemerkrankungen (Tabes, F r iedre ich -  
sche heredit~re Ataxie), vorzugsweise auf die besondere Gruppirung 
und Reihenfolge der einzelnen Erscheinungen stfitzen. Einige in die- 
ser Beziehung vielleieht zu beaehtende Bemerkungen warden sich uns 
spgter bai der Vargleichung der einzelnen Formen combinirter System- 
erkranknng unter einander ergeben. 
Uaber die Aet io log ie  der Erkrankung in lmseran Fgdlen l~tsst 
sieh nnr Weniges sagen. In Betraeht zu ziehan sind vorl~tufig alle 
diejenigen Momente, welehe uns fiberhanpt alas Auftreten systema- 
tisehar Erkrankungen im Nervensystem verstandlieh maehen kSnnen*). 
an, es fragt sieh sogar, ob darartige Krankhaitan, win die in Reda 
stehende, aueh in 5~tiologischer Hinsieht einheitlieh zu sein brau- 
ehen, da offenbar verseh iedena Ursaehen eina Degeneration dar- 
sa lban Fasern und somit nattirlieh aueh dieselben klinisehan Sym- 
ptoma hervorrufen kSnnten. Im Einzelnen wgre zun~ehst daran zu 
denken, ob nicht die Syph i l i s ,  deran Baziehungen zu den systema- 
tiseh-dagenerativen Proeassen der Tabes kaum bezwaifelt werden 
kann, aneh in der Aetiologie unserer eombinirten 8ystemarkrankung 
eine Rolla spiele. Unsere eiganen Beobaehtungen liefarn hierffir his- 
her keine sieheren Anhaltspunkte; h6ehstens k6nnte in dieser Hinsieht 
yon Badeutung sein, dass die Patientin Werner (Fall I. in Bd. XI.) 
vet ihrer Erkrankung zweimal abortirt hatte. Andere Baobaehtungen 
aber, namenttich ein un~en noeh ainmal za erwghnender Fall yon 
Minkowsky,  schainan mehr ffir einen derartigen Zusammenhang zu
spreehen. Yon anderen chemischen odar infeetiSsen Giften ist bisher 
niehts sieheres bekannt. Einiga Fitlle seheinen d.affir zu spreehen, 
dass die Erkrankung zuweilan im hSheren  Lebensa l te r  auftritt 
und daher viellaieht mit senilen Involutionszustitnden zusammenhSmgt. 
Ein derartiges vorzeitiges ,,Absterben" einzelner bestimmter Fasar- 
systeme w~tre nieht undenkbar und nieht ohne Analogie. Main zwei- 
ter Fall betraf eine 62 Jahre alte marastisehe Frau. Aneh ein von 
Demange**) bai einer 75jahrigen Greisin beobaehteter Fall gahSrt 
viallaieht hierhar, obwohl er yon dem Baobaehter selbst als van Ge- 
fassveri~nderungen abhlingig aufgefasst wird. Unser dritter, oben mit- 
getheiltar Fall endlieh legt den Gadankan hahn, ob nieht eine here- 
*) Vgl. meinen Vortrag .fiber die Ursachen der Erkr~nkungen des Ner- 
vensystems" im deutschen Archly- ffir klin. }iedicin, Bd. XXXV., S- 4fig. 
**) Revue de mgdecine, Juillet 1885, p. 545. 
234 Prof. Dr. Adolf Striimpell~ 
ditfixe fehlerhafte Beanlagung einzelner Fasersysteme zu einem vor- 
zeitigen Versagen und einer schliesslich eintretenden Atrophie dersel- 
ben ffihren kSnne. Dieser Gedanke stiitzt sich namentlich auf die 
Thatsaehe, dass tier zwei Jahre gltere, noah am Leben befindliehe 
Bruder  unseres  granken  Gaum fast das gleiche klinische Sym- 
ptomenbild, wie sein verstorbener jfingerer Bruder, darbietet*). Ich 
lasse einige kurze Notizen fiber den Mteren Gaum, den ich fortw'Xh- 
rend beobachte und erst vet wenigen Wochen zuletzt untersueht habe, 
hier folgen. 
Johann Gottlob Gaum, Bmmnenbaaer, zur Zeit (1885) 65 Jahr air, is~ 
bis auf einige voriibergehende acute Erkrankungen bis zum Jahre 1876 ge- 
sund gewesen. Seit dieser Zeit bemerkt er eine Sehwere in den Beinen und 
zuweilen Zittern in denselben. Niemals Sehmerzen, Kriebeln u. dergl, in den 
Beinen. Keine Blasen- und Stuhlbesohwerdon. Pat. h~t 23 Kinder gehabt, 
van denen die moisten aber klein gestorbea sind. Auffallende nerv6se Ersohei- 
nungen hat, sowei~ bekannt, keines derselben dargeboten. Bis ca. 1880 hat 
Patient noah seine Arbeit verriehten k6nnen; dann wurde er allm~lig wegen 
zunehmender Sohwg~che d r Beine arbeitsunf~hig. 
Status  praesens 1878. Krgdtig gebauter Mann. Intelligenz niaht 
bosonders entwiekelt. Spraehe Mcht skandirend, aber vollkommend eatlioh 
und verstgndliah. Leichter Tremor des Kopfes. Bei weitem Oeffnen des Mun- 
des Zittern des Unterkiefers. In den Armen normale Kraft, aber leioMer 
Tremor in denselben bei allen willkiirliahen Bewegungen. Sehr lebhafte Seh- 
non- und Periostreflexe. Normale Sensibilitg~t. Unte~e Extremit~ten 
zoigen noah bedeutende Kraft, fiihlen sich rigide an. Passive Bewegungen 
durch den refiectorisehen Muskelwiderstand ersehwert. Sehnenreflexe stark 
erhSht. Ansgesproehen spasCisoher Gang. Sensibilit~t normal, ebenso die 
Harnentleerung. 
S ta tuspraesens  van 1885. Tremor des Kopfes und der Arme noeh 
immer deutlioh, wenn auch nioht viol sti~rker geworden. Auoh die Zunge 
zittert beim Herausstreeken. Iu den Gesiohtsmuskeln beim Spreehen leiehtes 
Zueken. Pupillen gleieh, mittelbreit, trg~ge, aber deutlioh reagirend. In don 
oberon ExtremitS~ten gute Kraft; Sehnenreflexe noeh lebhaft, aber doeh e~was 
sehwS~eher, als friiher. In den unteren Extremitiiten aueh noah ziemlieh gute 
Kraft, so class Patient noeh 1/2--1 Stunde lang mit dem Stock gehen kann. 
Kniereflexe sehr lebhaft, Fassphg~nomen aber nieht mehr so, wie fr~iher, her- 
vorzurufen. Sensibiliti~t ganz normal. Harnentleerung nur eiu ycenig er- 
sohwert. Stuhl normal. 
Wie man sieht, entsprieht des Krankheitsbild fast ganz den bei 
dem anderen Brnder beobaehteten Symptomen. Nur das Zittern am 
Kopf und in den H~inden war bei dem jtingeren Gaum nieht zu be- 
*) Vgh dieses Archly Bcl. X,~ S. 711. 
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merken. Ob auch die anatomischen Verlinderungen in beiden Fallen 
die gleichen sind, wird vielleicht eine sp~ter einmal m6gliche Unter- 
suchung lehren. 
Es erfibrigt uns jetzt noch, unsere Form der combinirten System- 
erkrankung mit den iibrigen bekannten Formen derselben zu verglei- 
chen und einige in tier Literatur zu findende hierher gehSrige Beob- 
achtungen einer kurzen Besprechung zu unterziehen. 
Bekanntlich ist tier Ausdruek ,,combinirte Systemerkrankung (~ 
zuerst von Kah ler  und Pick*) ftir einen Krankheitsfa]I gebraueht 
worden, welcher sowohl den klinisehen Erscheinungen, als ouch dem 
anatomisehen Befunde nach zu der F r iedre ich 'sehen ),hereditaren 
Ataxie ~' gerechnet werden musste. Seitdem hat ouch F. Sehu l tze ,  
welcher mehrere der yon Fr i  edre ich  selbst beobachteten Falle mla- 
tomisch untersucht hat, den combinirt-systematisehen Charakter der 
Affection anerkannt. Es kann somit wohl als sicher erscbeinen, dass 
man diese klinisch und anatomisch wohl charakterisilte Erkrankung 
als eine besondere Form der combinirten Systemerkrankung betrach- 
ten muss. Ihre Eigenthiimlichkeiten, darch welche sie sich yon den 
anderen Formen unterscheidet, sind so auffallig, dass sie hier nicht 
niiher besprochen zu werden brauchen. 
Die zweite, am besten bekannte Form der combinirten System- 
erkrankung ist die Tabes  dorsa l i s ,  deren systematisehe Natur ich 
in einer friiheren Arbeit**) ausfiihrlich erSrtert habe. Ein Vergleich 
tier Tabes mit unserer Form der eombinirten Systemerkrankung er- 
giebt neben einigen, fiir die Systemerkrankungen ~iberhaupt charak- 
teristischen Aehnlichkeiten so durchgreifende Untersehiede, dass 
zwischen den beiden Krankheiten his zu einem gewissen Grade 
geradezu eia principieller Gegensatz u bestehen scheint. In Mini- 
scher Hinsicht zeigt sich dieser Gegenstand namentlieh in folgenden 
Beziehungen: die Tabes beginnt meist mit Sensibilit~tsstSrangen 
(Sehmerzen, Paritstbesien), mit Harnbeschwerden u d mit reflectori- 
scher Pupillenstarre, bei tier spastisehen Form der combinirten 
Systemerkrankung fehlen Sensibilit~tsstSrungen, Blasenst6rungen und 
*) Dieses Archiv Bd. VIII. S. 251. 
**) Diesos Archiv Bd. XII. S. 761fig. - -  Auf die yon Adamkiewioz 
meiner Auff~ssung emachten Einw~ndo braucho ich nicht n~her oinzugehen, 
da dioselben bereits yon F. Schultze (Neurologisches Centr~Iblatt, 1885, 
No. 1 l) besproehen wordon sind. 
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Pupillenver~tnderungen a z oder treten wenigstens erst spiiter auf; 
bei der  Tabes erlSschen ira ersten Beginn die Sehnenreflexe, bei der 
spastischen Paratyse sind dieselben yon Anfang an hochgradig ge- 
steigert; bei der Tabes bleibt die rohe motorische Kraft raeist lange 
Zeit erhalten, bei der spastischen Paralyse zeigt sich oft sehon frfih- 
zeitig motorische Schwitche; zahlreiche andere Erscheinungen, welche 
bei der Tabes h~ufig vorkommen (Opticusatrophie, gastrische Krisen 
u.a.), sind bei der spastischen Paralyse noch nieht beobachtet wor- 
den. Diesen klinischen Unterschieden entsprechend finden sieh auch 
in anatomischer  Hinsicht durchgtieifende Gegenslitze zwischen 
beiden Krankheiten: die tabische Erkrankung beginnt in den hinteren 
Wurzeln und Hinterstr~tngen des Riickenmarks, die PyS und K1S 
koramen, wenn fiberhaupt, erst sehr sp~t an die Reihe; bei der 
spastischen Form der combinirten Systemerkranknngen rkranken, 
wie es scheint, die PyS and KiS fast immer zuerst, erst sp~tter wer- 
den auch die Hinterstr~nge ergriffen, und zwar nur bestiramte Theile 
derselben. So ffi.llt es namentlich auf, dass die hinteren ausseren 
Felder tier Hinterstr~tnge b i der Tabes relativ sehr lange frei bleiben, 
w~hrend sie bei der spastischen Form der Systemerkrankung often- 
bar besonders h~ufig ergriffen warden. 
Das Angefiihrte genfigt wohL um die Gegens~tze wischen beiden 
Krankheiten, welehe noch viel ausffihrlieher dargestellt werden kSnn- 
ten, dera Leser vor die Augen zu fiihren. Andererseits lassen sieh 
aber, wie gesagt, auch gewisse allgemeine Aehnlichkeiten beider 
Krankheiten icht verkennen. Die Tabes kann zuweilen verhi~ltniss- 
rai~ssig rasch verlaufen, in anderen Fi~llen dagegen ein ungemein 
langsaraes Fortschreiten zeigen. Dasselbe zeigt auch die spastische 
Form tier corabinirten Systeraerkrankung. In unseren ersten beiden 
Fallen entwickelten sich alle Syraptome in 1- -3  Jahren, im letzten 
vergingen 15 Jahre, vielleicht sogar eine noch l~tngere Zeit, ehe die 
Erscheinungen einen hSheren Grad erreichten. Wie bei der Tabes 
ferner die durch das Er lSschen der Sehnenrefiexe charakterisirte 
erste Periode der Krankheit Jahre lang bestehen kann, so ging in 
unserera letzten Fall alas einzig durch die S te igerung der Sehnen- 
reflexe ausgezeichnete erste Stadium tier Krankheit ebenfalls Jahre 
lang der sparer eintretenden Parese vorher. 
In den letzten Stadien beider Krankheiten, wo die Degeneration 
bereits zahlreiche Fasersysterae rgriffen hat, ergiebt sich freilich 
bei beiden ein anatoraisches Bild der Erkrankung, dessert Hinzu- 
gehSrigkeit zu der einen oder der anderen Form nieht imraer sogleieh 
zu erkennen ist. Eine genauere Berticksichtigung des gesararaten 
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Krankhe i tsver lau fes  lasst aber dann racist noch nachtraglieh die 
richtige Deutung des Falles zu. Unterziehen wir yon diesem, jetzt 
neu gewonnenen Standpunkte aus die bisherigen sparlichen Beob- 
achtungen fiber ,,eombinirte Erkrankung der Hinter- und Seiten 
strange" einer genaueren Betrachtung, so ergiebt sieh, dass dieselben 
zum grSssten Theil der Tabes, zum kleineren Theii aber wahrsehein- 
lieh auch unserer Form der combinirten Systemerkrankung hinzuzu- 
reehnen sind. So gehSren meines Erachtens zweifellos zur Tabes die 
yon Westpha l  im Bd. Viii. dieses Archivs, S. 469ff., ver6ffentlichten 
Falle I., II., III. und V. Den Fall IV. halte ich, Tie ieh sehon 
frfiher erwahnt habe (Bd. X., S. 688), fiir eine dorsale Myelitis mit 
seeundaren auf und absteigenden Degenerationen. Ebenso gehSren 
zur Tabes die Falle yon Pr6vost  (Archives de physiologic, IV., 
p. 764), yon P ie r re t  (Archives de physiologie, IV., p. 576) nnd 
De jer ine  (Archives de physiologic, 1884, II., p. 454). Die Ansicht 
des letztgenannten Autors, wonaeh die Affection der Seitenstrange 
dureh eine die Tabes eomplieirende Meningitis spinalis posterior her- 
vorgerufen werden soll, halten wit freilieh fiir durehaus unm6glieh. 
Zu der Tabes seheint uns endlieh auch der dutch die seMiesslich 
eingetretenen eapillaren Hamorrhagien bemerkenswerthe Fall yon 
Stade lmann (Deutsches Archly ffir klinisehe Medicin, Bd. XXXII[., 
S. 147) zu gehSren. In allen diesen Beobaehtungen ist die Erkran- 
kung der PyS erst spat zu der tabisehen Erkrankang der Hinter- 
strange gekommen, und zwar als selbststandige systematisehe De- 
generation, wie ieh dies ffir meinen Fall Wiistner (Dieses Arehiv, 
Bd. :gII., S. 757, und Bd. XI., Taf. I., Fig. III., 1--4) ausffihrlieher 
erOrtert habe. 
Zu der spastisehen Form der eombinirten Systemerkrankung da- 
gegen gehSren wahrseheinlich zunaehst die wenigen, als ,reine pri- 
mare Seitenstrangsklerose `~ besehriebenen F~'dle. Manehe derselben 
sind nieht genfigend genau untersueht und entziehen sieh daher der 
naheren Beurtheilung (Fall yon Sto f fe l la  u.A.) Der Fall yon 
Morgan und Dresehfe ld  seheint in der That die PyS allein zu 
betreffen, zeigt aber eine Betheiligung der grauen Substanz, so dass 
er vielleieht tier amyotrophisehen Lateralsklerose naher steht. Da- 
gegen seheint die Beobaehtung yon Minkowsky (Deutsches Archly 
fiir klinische Mediein, Bd. XXXIV., S. 4.33) wohl hierher zu gehSren, 
zumal bier die PyS und KIS gleiehzeitig erkrankt waren. Bemerkens- 
werth ist, wie sehon erwahnt, in diesem Falle aueh die vorherge- 
gangene Lues. Einen weiteren Fall von primarer Seitenstrangsklerose 
hat Jub ineau (Th~se de Paris, 1883)ver6ffentlieht. Ausgesproehene 
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Aehnliehkeit mit unseren Beobachtungen haben in anatomischer Be- 
ziehung auch die F~lle yon Babes iu  (V i rehow's  Archiv Bd. 76) und 
Siol i  (dieses Archiv, Bd. XI., S. 693), Ueber den ersteren sind die 
klinischen Angaben leider nicht vollstandig genug, um ein sicheres 
Urtheil zu gestatten; doch scheinen die motorisch-spastischen Symptome 
vorherrsehend gewesen zu sein. Der Fall yon S ioli scheint da- 
gegen mehr eine mittlere Stellung einzunehmen und in maneher Be- 
ziehung auch der Tabes gefi~hnelt zu haben. Sehr analog unseren 
Fallen scheinen dagegen wiederum die Beobachtungen yon Reymond 
(Archives de physiologie 1882, p. 457) und yon Mader (Wiener me- 
dicin. Blatter: 1883, No. 11) zu sein. Die Beobachtung yon Ba l le t  
und Minor (Archives de Neurologi% 1883) ist deshalb hier nicht zu 
verwerthen, da die u ihn selbst ffir eine diffuse Sklerose hal- 
ten. Die Falle von Damasch ino  (Gazette des h6pitaux~ 1883, No. 1) 
waren mir leider nicht im Original oder in einem geniigenden Aus- 
zuge zug~tnglich. Die vollst~ndigste Uebereinstimmung mit unserem 
letzten Falle zeigt abet die yon Westphat  in diesem Archiv Bd.Xu 
S. 224 mitgetheilte Beobachtung. Hier waren die klinischen Sym- 
ptome diejenigen einer reinen ,spastisehen Spinalparalyse (r w~hrend 
der anatomische Befund in einer Degeneration der PyS, KlS und GoS 
bestand, deren Einzelheiten gr6sstentheils dem oben Gesagten voll- 
kommen entsprechen. 
Wir sehen somit, dass die ) )spast ische Form der combin i r ten  
Systemerkrankung"  immerhin schon durch eine genfigende Anzahl 
yon Beobachtungen sichergestellt ist und als eigene Form den anderen Ty- 
pen der combinirten Systemerkrankung, i~mlich der Tabes und der here- 
diti~ren Ataxie, angereiht werden darf. Zahlreiehe weitere Beobachtungen 
freilich werden noch nSthig sein, um abe Eigenthfimlichkeiten u d 
vorkommenden M6glichkeiten erkennen zu lassen. Dann werden wir 
auch ein richtiges Verstlindniss fiir die verschiedenen Uebergangs-  
formen gewinnen, welche die einzelnen Typen der combinirten 
Systemerkrankungen miteinander zu verbinden scheinen. Der Beginn 
der Erkenntniss wird dutch eine m6gliehst genaue Sonderung der 
Einzelthatsachen gefSrdert; die fortschreitende Erkenntniss fasst die 
Einzelthatsachen wieder unter hSheren und allgemeineren Gesichts- 
punkten zusammen. 

